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RESUMO

Passámos em revisäo os caracteres morfolégicos, citoquimicos, imunológicos e cromossómicos da célu
Ia de Sézary. Vimos que do estudo da sua biologia resultaram conceitos unicistas patolagicos sobre vários
quadros nosológicos (micose fungoide, parapsoriase, linfomatose papulosa e sindroma de Sézary) hoje
identificados como linfomas cutâneos a células T.

SUMMARY

Some Features Regarding the Sezary Cell

A review of the morphology, ultrastructure, cytochemistry, enzymes, membrane markers and chromo
some abnormalities of the Sezary cell is made in the present paper. Attention is drawn to the fact that
several clinical pictures: mycosis fungoides, parapsoriasis, papulous lymphomatosis and Sézary syndrome
are closely related malignacies identified as cutaneous T — cell lymphomas.

INTRODUçAO

Temos hoje dados que nos permitem relacionar a micose
fungoide, o sindrorna de Sézary e outros linfomas cutâneos
no denominador comurn que é a presenca de células malig
nas corn as caracteristicas do linfocito T.

Embora a micose fungoide tenha sido descrita por Au
bert em 1835, so em 1938 Sézary descreve, num trabalho
publicado no Boletim da Sociedade Francesa de Derrnatolo
gia, o seu sindroma.

Entitulou esse trabalho: Eritrodermia corn presenca de
células monstruosas na derrne e no sangue periférico.

Em 1949 publica novo artigo intitulado: Urna nova reti
culose cutânea: a reticulose rnaligna a Histio-rnonocitos
monstruosos sob a forma de eritroderrnia edematosa e pig
mentada.

Além do quadro dermatolOgico (caracterizado por en
trodermia generalizada, lesOes descamativas e hiperpigmen
tadas, aspecto infiltrativo, formacao de placas,tumoracOes e
infiltracoes na face — facies leonino, e, sitomatologia pruri
ginosa dominante) (Figura 1), chama a atencao para as ade
nopatias, possibilidade de coexistência de hepatoespleno
megália, mas realca, sobretudo, o facto de se encontrarem
células rnonstruosas na derme e no sangue circulante.

E sobre esta célula, chamada de Sézary, que vamos tecer
algumas consideraçOes.

1. MORFOLOGIA

1.1. Microscopia optica

Na descricao inicial, Sézary caracterizou-a como uma cé
lula monstruosa, major que os leucocitos polimorfo-nucleares,
corn nOcleo volumoso, irregular, ocupando cerca de oitenta
por cento da célula; a volta deste nücleo grande observara
uma pequena orla citoplasrnâtica sem caracteristicas especiais.

Pensou tratar-se de urn histio-monocito gigante e sugeriu
que as células circulantes seriam originadas na pele.

As células tumorais da derme invadem a epiderme for
mando ninhos — os chamados microabcessos de Pautrier.

Nas biOpsias nAo é possivel a distincao diferencial por este
aspecto anatomo-patolOgico pois este é comum a micose
fungoide e aos sindroma de Sézary, unicamente sAo menos
frequentes as lesOes ulcerativas e tumorais no sindroma de
Sézary.

Morfologicamente a célula de Sezary apresenta-se como
uma célula grande, corn nücleo hipercromãtico, apresentan
do sulcos e dobras na estrutura nuclear que ihe conferem o
aspecto cerebroide. Em microscopia Optica o aspecto de
uma superficie nuclear como que apresentando circunvolu
cOes e mais realcãvel por diferenca de focagem. A volta deste
nuicleo grande apresenta-se uma pequena orla citoplasmã
tica de torn levemente basOfilo sem caracteristicas diferen
ciais (Fig. 1).

Esta descriçào corresponde a grande célula de Sézary.
H~ uma variante de menores dimensöes — a pequena célula
de Sézary — em que é dificil notar o aspecto convoluto do
nOcleo. A ela nos referiremos adiante quando tratarmos das
alteracoes cromossOmicas (Fig. 1).

1.2. Microscopia electrOnica

0 estudo em microscopia electrOnica foi efectuado por
Lutzner e al. em 1968 e permitiu verificar que o nücleo
apresenta o aspecto de fita serpenteante enrolada sobre si
prOpnia. (Fig. 2). Tnidimensionalmente o nOcleo apresenta
como que circunvolucOes, dai o aspecto cerebrOide observa
do em microscopia Optica.

A heterocromatina nuclear acumula-se, condensando-se,
a periferia do nOcleo.

Estas células observam-se nos ganglios linfáticos e nos
rnicroabcessos de Pautrier da pele, assirn corno no sangue
periférico.

Estas células forarn observadas nos cortes histolOgicos de
micose fungoide, parapsorIase (entidade clinica considerada
prodrOmica da micose fungoide) e na linfomatose papulosa.
0 sindroma de Sézary nAo seria mais que urna fase leucémi
ca destas outnas entidades dermatolOgicas.
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1.3. Histograma

o estudo do Indice de contorno nuclear (Schreck) defi
nido como a relacAo entre o perlrnetro nuclear e a raiz
quadrada da area de seccao nuclear calculada a partir das
imagens obtidas por microscopia electrônica também foi
aplicado ao estudo da célula de Sézary.

o valor normal do I. C. N. anda por cerca de 3,54. Urn
aurnento deste valor revela urn desvio da esfericidade, ser
vindo portanto como medida de irregularidade nuclear.

Na figura estão representados histogramas de linfocitos
norrnais, linfocitos de L. L. C. e dois casos de sindroma de
Sézary. (Fig. 3). Nos sindrornas de Sézary ha urna distribui
cëLo de grande amplitude, contrariamente ao observado na
L. L. C.

2. CITOQUiMICA E ENZIMOLOGIA
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Figura 1: Aspectos cutaneos e dos linfocitos no sindroma de Sézary: A -

- Eritrodermina generalizada; B - Infiltracao da pele: facies leonino; C - Eritro
dermia da face, edema palpebral, queda das pestanas da palpebra inferior;
D - Queratodermia plantar; E - Queratodermia e alteracOes ungueais; F -

- Microabcesso de Pautrier da pela 0 a L - Células de Sézary no sangue; M a
0 - Variante pequena da célula de Sézary.

(N. I. H. Conference — Ann. Inter. Med. 1975; 83: 534.)

Ambas as hidrolases âcidas do lisosoma — fosfatase áci
da e betaglucoronidase — revelam reaccOes fortemente posi
tivas.

0 PAS (glicogênio) poderá ter resultados variáveis, em
bora seja geralmente positivo nas L. L. C. a linfocitos B,
corno sabemos.

A determinacäo da terminal transferase (TdT) mostra
ausência deste enzima no sindrorna de Sézary como em ou
tras situacOes em que estäo presentes linfocitos T maduros
como a leucemia linfocitica crônica a linfocitos T, a leucé
mia prolinfocitica a linfocitos T e, em criancas corn linfo
mas linfoblâsticos, a células T.

3. MARCADORES DE MEMBRANA

A célula de Sézary sofre blastogénese em resposta a fito
hemaglutinina. Por outro lado nAo Se liga a irnunoglobuli
nas de superficie, o que é, como sabemos, uma caracteristi
ca dos linfocitos B.

C
Figura 2: Célula de Sézary (variante grande) vista em M. E.: (amp!. 3000x); C - Linfocito de L. L. C. visto em M. E. (amp!. 4500x); D - Variante pequena da
célula de Sézary na mesma ampliacao (note-se contorno irregular do nücleo); E - Linfocito de urn caso em que alérn de L. L. C. existia eritrodermia (amp!.

4500 x).
N. i. H. Conference — Ann. Inter. Med. 1975; 83: 534.)
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Figure 3: indice de contorno nuclear; A - Doente corn L. L. C.; B - Control
normal; C e D - Dois casos de Sindroma de Sézary.

(N. I. H. Conference — Ann Inter. Med. 1975; 83: 534.)

Forma rosetas corn eritrocitos de carneiro (rosetas
E + +1+).

Näo forma rosetas corn eritrocitos murinos (rosetas M-).
Para Os eritrocitos de carneiro revestidos de anticorpo

anti IgG (receptor Fc’y) e eritrocitos de carneiro revestidos
por anticorpo anti 1gM (receptor Fc~t) demonstra uma po
pulacAo heterogénia: EA IgG e EA 1gM-/ +.

Em relacAo a eritrocitos de carneiro sensibilizados para a
fraccAo C3 do complemento nAo forma rosetas (rosetas
EAC-).

Corn estes elernentos foi possivel caracterizar a célula de
Sézary corno linfocito T.

A sua localizaçAo na estrutura do ganglio (zonas interfo
liculares) e no baco (bainhas periarteriolares) acornpanha
portanto as zonas normalmente ocupadas por linfocitos T.

O facto de serem linfocitos T explica de certo modo a in
filtracAo preferencial da pele por células de Sézary, o facto
de poupar a medula óssea e o facto de aparecerem em zonas
normairnente ocupadas por linfocitos T no tecido linfoide.

No sindroma de Sézary o timo nAo sofre alteracAo.
Näo se sabe se os linfocitos sofrem diferenciacAo final na

pele ou se rnigram preferencialmente para a pele, mas e pos
sivel que so seja conhecida a resposta apOs estudos de ciné
tica das células de Sézary.

A major parte dos casos de linfoma cutaneo a células T
evolui para uma fase leucémica.

4. ESTUDO CROMOSSOMICO

o estudo cromossômico da célula de Sézary revelou alte
racOes numéricas assim como crornossornas aberrantes. 0
significado intrinseco destas alteracOes cromossOmicas nAo é

U
Figura 4: Bloqueios do ciclo celular nas células de Stzary; 01 = fase de
crescimento 1; S = fase de sintese de DNA; 02 = fase de crescimento 2;

M = fase mitótica.
(N. I. H. Conference — Ann. Inter. Med. 1975; 83: 534.)

na realidade conhecido, como em outras situacöes iieoplãsi
cas. PoderAo ser urn epifenómeno ou urna causa etiológica.

Os estudos cromossOmicos revelaram que a pequena cé
lula de Sézary tern urn nücleo diploide (2 N) ou prOxirno do
diploide, enquanto que a grande célula de Sézary é geral
mente tetraploide (4 N). (Fig. 4).

Pensa-se que o bloqueio entre G1 (fase de crescirnento) e
S (fase de sintese de DNA) seria responsável pelo apareci
mento da variante pequena.

A pequena célula de Sézary tern urn nivel baixo de DNA
polimerase não respondendo a agentes rnitogénicos corn re
plicacao do DNA.

A variante grande seria encontrada nos casos em que o
bloqueio se dana numa fase tardia do ciclo.

No sindroma de Sézary ern que predominarn as pequenas
células apresenta-se geralmente urna linfocitose rnais acen
tuada, sugerindo por isso, urn mecanisrno de feed back
compensador.

Durante a rnitose as células perdern a sua irregularidade
nuclear, sugerindo que a célula T neoplãsica, sern urn blo
queio do ciclo celular, pode näo ter irregularidades nuclea
res.
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